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Background. Epidermolisys bullosa pruriginosa is a rare pattern of dystrophic epidermolisys bullosa and characterized by severe 

itching that accompanies the formation of papules, plaques and nodes primarily on the lower limbs skin and imitating prurigo 

nodularis. Nowadays, less than 100 cases of this disease are reported in the world, thus, the presentation of this clinical case is 

relevant. Clinical case description. The authors describe the clinical case of pruriginous pattern of dominant dystrophic bullous 

epidermolysis in 14-year-old female patient. Conclusion. Diagnosis of this disease pattern is extremely difficult and currently all 

treatment is limited to the symptomatic therapy in order to stop itching and prevent scarring.
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Обоснование. Пруригинозный буллезный эпидермолиз относится к редкому подтипу дистрофического буллезно-

го эпидермолиза и характеризуется выраженным зудом, сопровождающим образование папул, бляшек и узлов, 

преимущественно на коже нижних конечностей, имитирующих узловатую почесуху. В настоящий момент в мире 

задокументировано менее 100 случаев заболевания, чем обусловлена актуальность представления данного кли-

нического случая. Описание клинического случая. Авторами приведено описание случая пруригинозной формы 

доминантного дистрофического буллезного эпидермолиза у пациентки 14 лет. Заключение. Диагностика данной 

формы заболевания крайне сложна, и в настоящее время все лечение сводится к проведению симптоматической 

терапии с целью купирования зуда и профилактики образования рубцов.
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Клинический случай

ВВЕДЕНИЕ
Пруригинозная форма дистрофического буллезно-

го эпидермолиза (ДБЭ) относится к редкому клиниче-

скому подтипу ДБЭ и характеризуется выраженным, 

часто не поддающимся терапии зудом и образовани-

ем гипертрофированных, лихенифицированных, пру-

ригоподобных папул, бляшек и узлов, локализующихся 

преимущественно на коже в области нижних конечно-

стей. Кожа в области лица и складок всегда остается 

неизмененной. Другие диагностические находки вклю-

чают линейные рубцы с сиреневатым оттенком, эрозии, 

милиумы, дистрофию ногтей и реже — индуцированные 

травмой пузыри и альбопапулоидные элементы на туло-

вище [1, 2]. В настоящий момент, по данным мировой 

литературы, задокументировано менее 100 случаев ука-

занного заболевания [3].

В молекулярной основе лежит мутация гена COL7A1, 

кодирующего синтез коллагена VII типа и являющегося 
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основным компонентом якорных фибрилл в зоне базаль-

ной мембраны, которая приводит к нарушению адгезии 

между эпидермисом и дермой с образованием субэпи-

дермальных пузырей [4].

Для большинства случаев пруригинозной формы ДБЭ 

характерен аутосомно-доминантный тип наследования, 

но также были выявлены случаи аутосомно-рецессивно-

го механизма передачи и мутаций de novo [1].

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР
О пациенте

Девочка, 14 лет, поступила в отделение дерматологии 

с группой лазерной хирургии НИИ детской дерматологии 

ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» Минздрава России с жало-

бами на высыпания на коже туловища, верхних и нижних 

конечностей, сопровождающиеся выраженным зудом.

В возрасте 10 мес был дебют заболевания, который 

характеризовался появлением в области разгибатель-

ных поверхностей коленных суставов пузырей, вскры-

вающихся с образованием длительно незаживающих 

эрозий. По месту жительства врачом-дерматовенеро-

логом был установлен диагноз «врожденный буллезный 

эпидермолиз», что впоследствии было подтверждено 

результатами молекулярно-генетической диагностики 

(выявлена мутация в гене COL7A1).

В возрасте 1,5 лет высыпания спонтанно регресси-

ровали, но отмечалось длительное заживление механи-

ческих повреждений на коже. В возрасте 10 лет ребенка 

стали беспокоить интенсивный зуд и появление распро-

страненных высыпаний, преимущественно локализую-

щихся на коже обеих голеней, разгибательной поверх-

ности локтевых суставов и крестца. Со слов матери 

ребенка, самостоятельно применяли наружные средства 

без эффекта, название указать затрудняется, с чем свя-

зывает появление на коже обеих голеней полосовидных 

атрофических рубцов. У отца, дедушки и прадедушки 

по линии отца буллезный эпидермолиз.

Физикальная диагностика

Клиническая картина характеризовалась симме-

тричными распространенными папулами и бляшками, 

лихенификацией, эрозиями, экскориациями, серозно-

геморрагическими корочками, множественными атро-

фическими рубцами и милиумами, расположенными 

преимущественно на коже межлопаточной области, раз-

гибательной поверхности локтевых суставов, обоих плеч 

и предплечий, голеней и крестца (рис. 1, 2).

На коже в области разгибательной поверхности 

локтевых суставов и голеней имелись единичные пузы-

ри на эритематозном фоне с серозным содержимым 

(см. рис. 1, 2). На коже обеих голеней локализовались 

линейные атрофические рубцы с сиреневатым оттен-

ком (рис. 3).

На слизистой оболочке ротовой полости у ребенка 

отмечались единичные эрозии. Ногтевые пластины стоп 

дистрофически изменены (см. рис. 2). Субъективно паци-

ентку беспокоил выраженный зуд.

Тяжесть клинических проявлений оценивалась 

при помощи индекса активности и рубцевания буллез-

ного эпидермолиза EBDASI (The Epidermolysis Bullosa 

Disease Activity and Scarring Index), позволяющего 

определять степень активности заболевания отдельно 

от признаков хронического повреждения [5]. Диапазоны 

суммарного количества баллов EBDASI 0–42, 43–106 

и 107–506 соответствуют легкой, средней и тяжелой 

степени тяжести заболевания [6]. Для данного ребенка 

показатели активности заболевания составили 11 из 

Рис. 1. Папулы и бляшки в области разгибательной 

поверхности локтевого сустава, покрытые геморрагическими 

корочками, атрофические рубцы, милиумы

Fig. 1. Papules and plaques in the elbow joint extensor surface 

covered with hemorrhagic crusts, atrophic scars, miliums

Рис. 2. Симметричные папулы и бляшки, лихенификация, 

эрозии, экскориации, серозно-геморрагические корочки, 

множественные атрофические линейные рубцы и милиумы 

на коже голеней и разгибательной поверхности коленных 

суставов. Дистрофические изменения ногтевых пластин

Fig. 2. Symmetrical papules and plaques, lichenification, 

erosions, excoriations, serohemorrhagic crusts, multiple atrophic 

linear scars, and miliums on the skin of lower legs and knee joints 

extensor surface. Dystrophic changes of nail plates
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276 баллов, степени хронического повреждения — 41 из 

230 баллов и в совокупности — 52 из 506 баллов, 

что соответствует средней степени тяжести.

По данным лабораторных методов исследования 

у ребенка была выявлена анемия легкой степени тяже-

сти: гемоглобин — 104 г/л (референсный диапазон 120–

155 г/л), гематокрит — 34,5% (референсный диапазон 

36–46%), среднее содержание гемоглобина в эритроци-

те — 24,6 пг (референсный диапазон 25–35 пг), средняя 

концентрация гемоглобина в эритроците — 301 г/л 

(референсный диапазон 320–353 г/л). Также наблю-

дались повышенные значения антистрептолизина О — 

371,79 МЕд/мл (норма < 250 МЕд/мл), витамина В12 — 

835,1 пг/мл (референсный диапазон 182–820 пг/мл), 

фолиевой кислоты — 9,65 нг/мл (референсный диапазон 

1,2–7,1 мг/мл).

Остальные лабораторные показатели (АЛТ, АСТ, 

ГГТП, щелочная фосфатаза, креатинкиназа, альфа-

амилаза, амилаза панкреатическая, альбумин, белок 

общий, билирубин общий, билирубин прямой, глюкоза, 

креатинин, мочевина, мочевая кислота, триглицериды, 

холестерин общий, калий, натрий, фосфор неоргани-

ческий, кальций, железо, С-реактивный белок, рев-

матоидный фактор, трансферрин, ферритин, антитела 

к эндомизию, IgG к трансглутаминазе, IgA к трансглу-

таминазе, IgA к глиадину, остеокальцин, b-CrossLaps/

serum (С-концевые телопептиды коллагена I типа), 

P1NP (N-терминальный пропептид проколлагена I 

типа), 25(ОН)D, IgE), включая определение уровней гор-

монов (ФСГ, ЛГ, эстрадиол, тестостерон, пролактин, 

17ОН-прогестерон, ДГЭА-сульфат, инсулин, кортизол, 

ПТГ, ТТГ, Т4, Т3), находились в пределах возрастной 

и гендерной нормы.

По результатам рентгенографии кистей костный воз-

раст соответствовал примерно 15–15,3 года и опережал 

календарный возраст на 1 год. Денситометрия проводи-

лась с учетом костного возраста, минеральная плотность 

костей была в пределах возрастных значений.

УЗИ органов малого таза и щитовидной железы 

без патологии. По результатам УЗИ почек и мочевого 

пузыря определялись признаки утолщения стенок чашеч-

но-лоханочной системы обеих почек, УЗИ органов брюш-

ной полости — признаки изменений поджелудочной 

железы, гепатоспленомегалии и изменений паренхимы 

печени.

На момент осмотра рост пациентки составлял 

165 см, масса тела — 58 кг. Антропометрические 

данные, рассчитанные с помощью компьютерной про-

граммы WHO AnthroPlus, версия 1.0.4, и представ-

ленные величинами z-score (отклонение значений 

индивидуального показателя роста (HAZ) и индекса 

массы тела (BAZ) от стандартного значения для данной 

популяции), составляли: HAZ — 0,26; BAZ — –0,04, 

что соответствовало гармоничному физическому раз-

витию ребенка [7].

При осмотре врачом-эндокринологом была установ-

лена 4-я стадия (G4, P4) полового развития по шкале 

Таннера.

По данным психолого-педагогического консуль-

тирования (опросник по С. Бэм, рисунок человека 

К. Маховер, методика оценки интеллекта Д. Векслера) 

было установлено стабильное эмоциональное состоя-

ние стеничного подростка.

Учитывая данные анамнеза, клинической картины, 

результатов лабораторных и инструментальных методов 

исследования, был выставлен диагноз: «Пруригинозная 

форма доминантного дистрофического буллезного эпи-

дермолиза. Анемия легкой степени тяжести».

Пациентке проводилось лечение препаратом 

гидроксизин в дозировке 25 мг в сутки перед сном 

в течение 10 дней, физиотерапевтическое лечение 

поляризованным светом на эрозии и дерматологиче-

ские ванны в количестве 7 процедур на каждый метод 

лечения, перевязки в области высыпаний с примене-

нием неадгезивных силиконовых и липидно-коллоид-

ных повязок. На момент выписки отмечалась поло-

жительная динамика кожного процесса: заживление 

эрозий и отсутствие появления новых высыпаний. 

Субъективно пациентка отмечала незначительное 

уменьшение зуда, в связи с чем ей была рекомендова-

на инициация терапии препаратом дупилумаб по месту 

жительства.

ОБСУЖДЕНИЕ
Трудности в постановке диагноза пруригинозной 

формы ДБЭ обусловлены вариабельностью возраста 

дебюта заболевания, редкостью интактных пузырей 

на коже и/или слизистых оболочках, неоднозначно-

стью патоморфологических изменений в биоптате кожи 

и близким клиническим сходством с некоторыми приоб-

ретенными дерматозами [1].

Диагноз пруригинозной формы ДБЭ может быть уста-

новлен на основании характерной клинической карти-

ны, семейного анамнеза подобных кожных проявлений, 

результатов трансмиссионной электронной микроско-

пии и/или иммунофлуоресцентного антигенного карти-

рования, а также генетической диагностики при необхо-

димости верификации дефектного гена [8].

Дифференциальная диагностика проводится 

с гипертрофической формой красного плоского лишая, 

лихеноидным амилоидозом кожи, простым хроническим 

лишаем, узловатой почесухой и артифициальным дер-

матитом [1, 2].

Рис. 3. Линейные атрофические рубцы сиреневатого оттенка 

в области обеих голеней

Fig. 3. Linear atrophic lilac-coloured scars on both lower legs



482

Основными терапевтическими целям и являются сни-

жение интенсивности зуда, профилактика и сведение 

к минимуму образования рубцов, улучшение качества 

жизни пациентов [9].

В настоящее время нет единого эффективного метода 

лечения пруригинозной формы ДБЭ, но имеются отдель-

ные опубликованные данные об успешном применении 

топических, внутриочаговых и системных глюкокортико-

стероидов [9], топического такролимуса [10], топическо-

го кетамина и амитриптилина, тетрациклических анти-

депрессантов [11], интравенозного иммуноглобулина 

класса G (IVIg) [12], дупилумаба [13–15], барицитиниба 

[16], тофацитиниба [17], циклоспорина А [18, 19], талидо-

мида [20] и налтрексона [21].

Дупилумаб представляет собой рекомбинантное 

моноклональное антитело (IgG4) против альфа-рецеп-

тора интерлейкина IL-4, подавляющее сигнальные пути 

IL-4 и IL-13, которые играют важную роль в патогенезе 

атопического дерматита. Дупилумаб показал высокую 

эффективность в лечении генерализованного кожного 

зуда при атопическом дерматите и узловатой почесухе 

[14]. В недавних публикациях был продемонстрирован 

успешный опыт применения дупилумаба у пациентов 

с резистентным к проводимой терапии кожным зудом 

при пруригинозной форме ДБЭ [13–15, 22], что, воз-

можно, свидетельствует о важной роли Th2-иммунного 

ответа в патогенезе заболевания [14], в связи с чем 

представленной в статье пациентке была рекомендова-

на инициация терапии данным препаратом.

Прогноз пруригинозной формы доминантного дис-

трофического буллезного эпидермолиза в большинстве 

случаев имеет благоприятный характер с тенденцией 

к уменьшению количества образования пузырей и эро-

зий с возрастом.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Сложность в постановке диагноза пруригинозной 

формы ДБЭ связана с редкостью патологии и малым 

числом научных публикаций. В настоящее время лече-

ние сводится к проведению симптоматической терапии, 

направленной на купирование зуда и профилактику 

образования рубцов.
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